Uncommon presentations of intraosseous hemophilic pseudotumor in imaging diagnosis by SANTOS, Marcel Koenigkam et al.
159
Apresentações incomuns do pseudotumor intraósseo do hemofílico
Radiol Bras. 2009 Mai/Jun;42(3):159–163
Artigo Original • Original Article
Apresentações incomuns no diagnóstico por imagem
do pseudotumor intraósseo do hemofílico*
Uncommon presentations of intraosseous hemophilic pseudotumor in imaging diagnosis
Marcel Koenigkam Santos1, Mariana Basso Polezi2, Edgard Eduard Engel3, Mônica Tempest
Pastorello4, Marcelo Novelino Simão5, Jorge Elias Junior6, Marcello Henrique Nogueira-Barbosa6
OBJETIVO: Este estudo tem como objetivo descrever apresentações incomuns do pseudotumor do hemofí-
lico no diagnóstico por imagem. MATERIAIS E MÉTODOS: Estudo retrospectivo com avaliação de cinco
pseudotumores ósseos do hemofílico em dois pacientes. Os achados de imagem em dois pacientes hemofí-
licos tipo A foram avaliados em consenso por dois radiologistas musculoesqueléticos. Foram estudados exames
de radiografia simples, tomografia computadorizada e ressonância magnética. RESULTADOS: Em uma das
lesões analisadas a fase pós-contraste intravenoso da tomografia computadorizada mostrou áreas de reforço
heterogêneo e de aspecto sólido no interior da lesão da coxa direita. Este aspecto foi confirmado no exame
anatomopatológico da lesão em questão. Outro achado raro foi a identificação de dois pseudotumores intra-
ósseos no úmero, separados por segmento de osso normal. E, por fim, também um pseudotumor do fêmur
com extensão para partes moles e transarticular, com conseqüente acometimento da tíbia e patela. CON-
CLUSÃO: Os achados de diagnóstico por imagem acima descritos não são comumente relatados para os
pseudotumores ósseos do hemofílico. É importante que o radiologista tenha conhecimento dessas apresen-
tações mais raras.
Unitermos: Imagem por ressonância magnética; Pseudotumor; Hemofilia.
OBJECTIVE: The present study was aimed at describing uncommon presentations of intraosseous hemophilic
pseudotumor in imaging diagnosis. MATERIALS AND METHODS: Retrospective study evaluating five
hemophilic pseudotumors in bones of two patients with hemophilia A. Imaging findings were consensually
evaluated by two musculoskeletal radiologists. Plain radiography, computed tomography and magnetic
resonance imaging studies were analyzed. RESULTS: At contrast-enhanced computed tomography images,
one of the lesions on the left thigh was visualized with heterogeneously enhanced solid areas. This finding
was later confirmed by anatomopathological study. Another uncommon finding was the identification of a
healthy bone portion interposed between two intraosseous pseudotumors in the humerus. And, finally, a
femoral pseudotumor with extension towards soft tissues and transarticular extension, and consequential
tibial and patellar involvement. CONCLUSION: The above described imaging findings are not frequently reported
in cases of intraosseous pseudotumors in hemophilic patients. It is important that radiologists be aware of
these more uncommon presentations of intraosseous pseudotumors.
Keywords: Magnetic resonance imaging; Pseudotumor; Hemophilia.
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1:10.000, ao passo que a hemofilia B ou
“Christmas disease” é encontrada em
1:50.000 a 1:100.000 indivíduos. Ambas
possuem herança genética recessiva ligada
ao cromossomo X, manifestada nos ho-
mens e carregada pelas mulheres. As ma-
nifestações clínicas e radiológicas nos dois
tipos de hemofilia são semelhantes.
Sangramentos repetitivos, com a forma-
ção de hematomas e hemartroses, são as
manifestações musculoesqueléticas mais
comuns da doença. Os músculos mais fre-
quentemente envolvidos são o iliopsoas e
o gastrocnêmio. Em relação às articulações,
as mais acometidas são, em ordem decres-
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INTRODUÇÃO
A hemofilia é um distúrbio da coagula-
ção sanguínea caracterizado pela deficiên-
cia dos fatores VIII ou IX, nos tipos A e B,
respectivamente. A hemofilia A ou forma
clássica é mais comum, com prevalência de
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cente, joelho, tornozelo, cotovelo, ombro
e quadril, e o comprometimento articular
crônico resultante é chamado de artropatia
do hemofílico(1).
O pseudotumor é uma complicação rara
que ocorre em apenas 1% a 2% dos pacien-
tes hemofílicos, independentemente ser do
tipo A ou B, entretanto, é mais encontrado
em adultos com hemofilia grave (pacien-
tes com menos de 1% do fator de coagula-
ção)(2).
A formação de um pseudotumor origi-
na-se de hemorragias crônicas e recorren-
tes, que levam a uma massa encapsulada
que contém sangue em diferentes estágios
de degradação. Eventualmente, o pseudo-
tumor do hemofílico pode se tornar uma le-
são muito grande. O pseudotumor pode se
formar nos tecidos moles, ser intraósseo ou
subperiosteal, nesta ordem decrescente de
frequência(3).
No presente trabalho são apresentados
os achados de imagem de cinco lesões de
pseudotumor hemofílico intraósseo, em
dois pacientes, com destaque para apresen-
tações que são pouco comuns nos relatos
de literatura. Uma delas é o reforço hetero-
gêneo pós-contraste e com aspecto sólido
no interior de um pseudotumor. O realce
pós-contraste foi mais bem documentado
nas imagens de tomografia computadori-
zada (TC), porque nas imagens de resso-
nância magnética (RM) tais áreas já apre-
sentavam forte hipersinal espontâneo nas
sequências pré-contraste, ponderadas em
T1, em consequência de produtos de degra-
dação da hemoglobina. Nesse mesmo pseu-
dotumor do fêmur foi observada, também,
extensão por contiguidade da lesão para a
região posterior da tíbia, o que também re-
presenta achado pouco frequente. Outra
apresentação incomum documentada neste
trabalho corresponde à presença de duas le-
sões no mesmo osso longo, o úmero, com
interposição de um segmento de osso nor-
mal entre elas.
MATERIAIS E MÉTODOS
Foram revistos, retrospectivamente, os
achados nos exames de radiografia sim-
ples, TC e RM em dois pacientes hemofí-
licos. A avaliação dos exames de imagem
foi realizada em consenso por dois radio-
logistas musculoesqueléticos, cada um des-
ses com experiência de pelo menos dez
anos na subespecialidade.
Os dois pacientes são brancos e tinham
diagnóstico de hemofilia A, um com a for-
ma grave e o outro com hemofilia mode-
rada (1% a 5% do fator de coagulação).
As radiografias foram realizadas em
aparelhos convencionais. As tomografias
foram realizadas em equipamento helicoi-
dal, com cortes axiais dos membros, de 15
mm de espessura, antes e após a adminis-
tração de contraste intravenoso, com janela
óssea e de partes moles. As imagens de RM
foram obtidas em equipamento supercon-
dutor de campo fechado, de 1,5 T, com
bobinas apropriadas e o estudo de resso-
nância foi realizado com diferentes sequên-
cias nos três planos. O contraste paramag-
nético intravenoso foi utilizado nos casos
estudados.
O paciente com a doença moderada (pa-
ciente 1) tinha 22 anos de idade e apresen-
tava duas lesões, acometendo a coxa e o
braço direitos. O diagnóstico de hemofilia
foi firmado aos quatro anos de idade, após
investigação para hemorragias de repetição,
principalmente gengivais. Este paciente
apresentava antecedente de trauma na re-
gião antes do aparecimento dos pseudotu-
mores, com relatórios da época no prontuá-
rio médico de fraturas diafisárias do úmero
e do fêmur. As radiografias realizadas na
ocasião do trauma não foram encontradas.
O diagnóstico das lesões foi confirmado
por meio de estudo anatomopatológico,
após amputação suprapatelar do membro
inferior direito e supracondiliana do mem-
bro superior direito, ambas as cirurgias in-
dicadas por causa de infecção das lesões
sem resposta ao tratamento clínico.
O paciente com doença grave (paciente
2) tinha 20 anos de idade e apresentava três
lesões, também localizadas na coxa e no
braço direitos. Durante a investigação de
hematomas musculares no primeiro ano de
vida já se confirmara o diagnóstico de he-
mofilia. Antecedente de trauma nas regiões
em que se desenvolveram os pseudotumo-
res também estava relatado no prontuário
médico. Neste paciente também foi obtida
confirmação anatomopatológica das le-
sões, após amputação do membro superior
direito e ressecção da diáfise femoral com
colocação de endoprótese. As duas inter-
venções cirúrgicas foram indicadas em ra-
zão de síndrome compartimental e dor re-
fratária ao tratamento.
RESULTADOS
Nas radiografias do paciente 2 foram
observadas lesões ósseas líticas insuflati-
vas, com áreas de esclerose marginal, e
regiões de afilamento e descontinuidade da
cortical óssea. Já no paciente 1 as lesões
apresentavam aspecto mais agressivo, com
aumento de volume e densidade de partes
moles do membro, regiões de evanescên-
cia óssea e áreas de fragmentação do osso
acometido (Figura 1).
Na TC, as lesões foram caracterizadas
como massas de limites definidos e con-
Figura 1. Radiografias simples mostrando as lesões de pseudotumor hemofílico no úmero direito do
paciente 2, como lesões líticas insuflativas (A). No paciente 1 nota-se evanescência óssea com grande
aumento de volume e densidade de partes moles da coxa direita, associado a destruição do fêmur (B),
com extensão da lesão para os ossos da articulação do joelho, acometendo a patela e o aspecto pos-
terior da tíbia (C).
A B C
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teúdo heterogêneo, com predomínio de
áreas hipoatenuantes, associadas a expan-
são e destruição dos ossos envolvidos. No
paciente 1 a fase pós-contraste intravenoso
mostrou áreas irregulares de reforço hete-
rogêneo no interior da lesão da coxa direita
(Figura 2).
A  RM foi realizada em ambos os pa-
cientes. No caso do paciente 1, apenas a le-
são do fêmur direito foi estudada pela res-
sonância, uma vez que, na ocasião, já ha-
via sido realizada a amputação do membro
superior direito. Neste paciente foi obser-
vado grande aumento de volume do mem-
bro inferior, com identificação de lesão ex-
pansiva que mediu 41,0 × 21,0 × 15,0 cm,
de limites definidos, cápsula irregular e
descontínua, apresentando hipossinal em
todas as sequências. O conteúdo da lesão
apresentava-se heterogêneo, com predo-
mínio de áreas de hipersinal nas sequên-
cias ponderadas em T1 e T2. Observaram-
-se, ainda, focos de baixo sinal que se cor-
relacionavam com fragmentos ósseos e he-
mossiderina (Figura 3). A lesão mostrou
discreto reforço heterogêneo em seu inte-
rior após a administração de contraste pa-
ramagnético, bem menos evidente do que
o observado na TC. Na lesão femoral do
paciente 1 foi identificada extensão da le-
são do fêmur para os ossos da articulação
do joelho, com destruição óssea da patela
e do aspecto posterior da tíbia.
No paciente 2 as três lesões foram es-
tudadas por RM. As duas lesões no úmero
direito se apresentaram separadas por seg-
mento diafisário de osso normal. As carac-
terísticas de sinal dessas duas lesões se as-
semelharam à terceira lesão do paciente,
presente no fêmur direito. Os pseudotumo-
res umerais mediam 9,0 e 8,0 cm nos seus
maiores diâmetros, respectivamente, en-
quanto a lesão no fêmur chegou a medir
15,0 cm no seu maior diâmetro. Na RM
evidenciou-se o conteúdo heterogêneo das
lesões, com áreas de hipersinal em T1 e T2.
A lesão femoral era exclusivamente intra-
óssea, com abaulamento da cortical, en-
quanto as lesões umerais apresentavam
áreas em que a cortical óssea estava des-
contínua, com componentes de partes mo-
les e halo hipointenso irregular em todas as
sequências. Neste paciente não se observou
reforço patológico após a administração de
contraste paramagnético.
Figura 3. Imagens de RM ponderadas em T1 com saturação de gordura do pseudotumor hemofílico no
paciente 1, planos axial (A) e coronal (B) da coxa direita, evidenciando lesões bem delimitadas, com
cápsula hipointensa descontínua, destruição óssea e conteúdo heterogêneo. As duas lesões no úmero
direito do outro paciente apresentam características semelhantes nas sequências ponderadas em T1
(C) e DP-T2 (D), no plano coronal, estando separadas por segmento de osso normal.
C D
A B
Figura 2. Pseudotumor na coxa direita do paciente 1 visto na TC como uma massa de limites definidos
predominantemente hipodensa (A), que após a administração de contraste intravenoso apresenta áreas
de reforço heterogêneo no seu interior (B). O pseudotumor se estende por contiguidade ao joelho, com
destruição óssea da patela e tíbia proximal (C,D).
A
C
B
D
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DISCUSSÃO
Descrevemos dois pacientes com um
total de cinco lesões de pseudotumor he-
mofílico intraósseo estudadas por radiogra-
fias simples, TC e RM, duas delas femo-
rais e três umerais. Os ossos mais frequen-
temente acometidos na literatura são o fê-
mur, a bacia, a tíbia e os ossos da mão(4).
O primeiro pseudotumor foi descrito em
1918 por Starker(5), e já na época o aspecto
expansivo da lesão foi salientado, com alerta
para o diagnóstico diferencial com neopla-
sia maligna. À radiografia, os pseudotumo-
res hemofílicos ósseos apresentam-se
como lesões osteolíticas bem definidas e
insuflativas, uni ou multiloculares. Even-
tualmente, as lesões mostram recorte endos-
teal, espessamento, afilamento ou mesmo
descontinuidade da cortical óssea. Podem
ocorrer esclerose marginal e calcificações
distróficas. A presença de reação periosteal
descontínua, que é uma característica co-
mumente presente nas lesões ósseas ma-
lignas, foi descrita no pseudotumor hemo-
fílico ósseo(6).
Em 1972, Brant e Jordan(6) revisaram
minuciosamente os aspectos radiográficos
do pseudotumor e salientaram a importân-
cia do trauma agudo, mesmo que pequeno,
relacionado a hemorragia, que dá origem à
lesão inicial. Esta lesão, a depender do nú-
mero e da extensão dos sangramentos sub-
sequentes, resulta na formação do pseudo-
tumor, que pode se desenvolver em ques-
tão de semanas ou até anos. Nos dois pa-
cientes do trabalho atual o antecedente de
trauma no local do pseudotumor estava do-
cumentado no prontuário médico.
Na TC, habitualmente, o pseudotumor
hemofílico aparece como lesão de aspecto
multicístico, de limites definidos e, even-
tualmente, com destruição óssea mais acen-
tuada. Na fase aguda o centro da lesão é hi-
podenso e a periferia tem coeficiente de
atenuação semelhante ao da musculatura
adjacente. Como acontece com outras le-
sões hemorrágicas, níveis líquidos são fre-
quentemente encontrados nas imagens dos
métodos seccionais. Após a administração
de contraste intravenoso, mais comumente
se encontra realce periférico, com deline-
amento de uma pseudocápsula da lesão(7).
Realce heterogêneo em massas neoplá-
sicas deve-se, principalmente, à neoangio-
gênese, com formação de vasos patológi-
cos, de resistência e permeabilidade altera-
das(8). Em uma das lesões apresentadas no
nesso trabalho foi observado realce após o
contraste intravenoso, o que poderia des-
viar o raciocínio no diagnóstico diferencial
caso o radiologista não tivesse acesso às in-
formações clínicas. Devido a sangramen-
tos em diferentes épocas, o pseudotumor
hemofílico pode apresentar septações irre-
gulares e até áreas sólidas de organização,
com tecido fibrocicatricial que pode mos-
trar realce após o contraste intravenoso(9).
O radiologista e o clínico devem ter co-
nhecimento dessas apresentações, mesmo
que incomuns, para que uma avaliação
adequada seja feita e se evite uma biópsia
desnecessária, que no paciente hemofílico
seria obviamente indesejável, pela alta in-
cidência de complicações, inclusive san-
gramentos, fistula e infecção(10).
O aspecto heterogêneo do interior da
lesão visualizado na RM é decorrente dos
diferentes estágios do sangramento e de
degradação do sangue. As áreas mais peri-
féricas com hipersinal em T1 correspon-
dem a fluido com meta-hemoglobina intra
e extracelular, ou seja, sangue em degrada-
ção, no período que compreende três dias
até quatro semanas. As porções mais cen-
trais em que predomina o sinal de interme-
diário a hipointenso correspondem, prefe-
rencialmente, à presença de deoxi-hemo-
globina proveniente de extravasamento de
hemácias 24 a 72 horas antes. O centro da
lesão tende a se tornar heterogeneamente
hiperintenso com a evolução da degradação
da hemoglobina. A cápsula hipointensa que
pode delinear o pseudotumor hemofílico,
principalmente os musculares, é formada
por tecido fibroso, com a hemossiderina
contida nos macrófagos, aspectos que jus-
tificam o baixo sinal visto nas imagens
ponderadas em T1 e T2. O halo é identifi-
cado mais facilmente nas sequências T2
fast spin-eco e gradiente-eco(3,7,9,11,12).
As características das lesões descritas na
RM foram confirmadas em nossos pacien-
tes por estudos anatomopatológicos. Esses
estudos revelaram hematomas extensos em
vários estágios de evolução, com áreas de
organização e fibrose, presença de histió-
citos contendo hemossiderina, principal-
mente nas regiões em que se nota cápsula
firme e acastanhada envolvendo a lesão
(Figura 4).
Ao revisar o espectro de achados do
pseudotumor hemofílico em exames de
RM, Jaovisidha et al.(11) descreveram a pre-
sença de nódulos sólidos periféricos, prin-
cipalmente nas lesões musculares, corres-
pondendo a pequenos hematomas resultan-
tes de ruptura de pequenos vasos muscu-
lares adjacentes. Nessas lesões podemos
Figura 4. Paciente 1, foto da coxa direita antes da cirurgia (A) e do pseudotumor após a ressecção ci-
rúrgica (B). As lâminas com os cortes histológicos corados com hematoxilina-eosina mostram o hema-
toma entremeado por áreas de tecido de organização e fibrose (C,D).
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observar, ainda, a presença de lesões císti-
cas menores, como “cistos filhos”, que se-
gundo os autores, devem ser relatados para
adequada programação cirúrgica.
Neste artigo descrevemos um paciente
com hemofilia grave no qual foram encon-
trados dois pseudotumores intraósseos se-
parados por segmento de osso normal, uma
apresentação diferente, que na literatura
médica não encontramos similar. A RM foi
o método que melhor demonstrou esta
apresentação, provavelmente secundária a
traumas em diferentes tempos acometendo
o mesmo osso.
No outro paciente, com hemofilia mo-
derada, descrevemos um grande pseudotu-
mor com aspecto sólido mais agressivo e
reforço heterogêneo pós-contraste visto na
TC, lembrando o aspecto de uma neopla-
sia maligna. A gradação da hemofilia é
baseada na porcentagem de fator de coagu-
lação e um mesmo paciente pode ser reclas-
sificado com a evolução e tratamento da
doença. Os pacientes com a doença grave
podem apresentar sangramento espontâ-
neo, porém, mesmo aqueles com doença
moderada ou leve podem ter grandes san-
gramentos após traumas menores, despro-
porcionalmente(1). Por conseguinte, a pre-
sença da lesão mais agressiva no paciente
com doença moderada não deve ser inter-
pretada como inesperada ou incompatível.
O diagnóstico diferencial do pseudotu-
mor hemofílico pode ser feito com várias
lesões benignas, malignas e mesmo infec-
ciosas, principalmente se apresentarem
hemorragia intratumoral. Os pseudotumo-
res hemofílicos intraósseos podem simular,
no diagnóstico por imagem, muitas lesões,
como tumor de células gigantes, fibroma
desmoplásico, plasmocitoma, metástase,
sarcoma de Ewing, osteossarcoma, cisto
ósseo aneurismático, tumor marrom do hi-
perparatireoidismo, osteomielite e doença
hidática(8,13).
Embora várias lesões possam mostrar
achados de diagnóstico por imagem seme-
lhantes aos do pseudotumor do hemofílico,
esta dificuldade normalmente é contornada
pelo conhecimento da história clínica. As
características de imagem podem ser, con-
tudo, específicas o suficiente para restrin-
gir significativamente o diagnóstico dife-
rencial, ao demonstrar a cápsula da lesão e
o conteúdo com produtos de degradação da
hemoglobina em diferentes estágios(14).
Se o pseudotumor for diagnosticado
rapidamente, enquanto a lesão é pequena,
o tratamento clínico, que inclui terapia de
reposição e imobilização, pode ser resolu-
tivo, porém nos casos em que a lesão tor-
na-se extensa, às vezes com comprometi-
mento até das estruturas neurovasculares,
a cirurgia pode passar a ser a única opção.
Muitas vezes, a única opção cirúrgica é
mutilante, com amputação do membro aco-
metido(15,16).
A RM pode ser importante para acom-
panhar a evolução do pseudotumor, espe-
cialmente para diferenciar sangramentos
recentes de áreas de sangramento antigo e
organizado.
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